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A 51-year-old woman was admitted to our hospital for detailed examinations and medical treatment
against the right retroperitoneum tumor and liver lesions. Computed tomography showed a 20 cm
diameter enhanced mass in the right perirenal space and multiple liver metastases. Pathological
examination by needle biopsy revealed a perivascular epithelioid cell tumor (PEComa). With weekly
administration of a mTOR inhibitor, Temsirolimus, the tumor was reduced by about 20% one month later.
The maximal response was stable disease due to RECIST v 1.1. However, shortly after the minimal
response, the disease showed progression. She died about five months after the start of molecular targeted
therapy. In regard to the origin of PEComa, our report is the fifth in Japan as a case of retroperitoneal
origin to the best of our knowledge.
(Hinyokika Kiyo 60 : 627-630, 2014)
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緒 言
Perivascular epithelioid cell tumor (PEComa）は，多
分化能を有する perivascular epithelioid cell (PEC）由来
の腫瘍の一群を称し，比較的稀な疾患である1)．今回
われわれは，右腎周囲に発生し，初診時から肝転移を
認めた PEComa の 1例を経験したので，若干の文献
的考察を加えて報告する．
症 例
患 者 : 51歳，女性





現病歴 : 右季肋部痛のため近医受診．腹部 CT 検査
で右後腹膜腫瘍，多発肝転移を指摘され当科紹介受診
となった．
現 症 : 右季肋部を中心に硬い腫瘤を触知，可動性
は不良であった．
血液検査所見 : AST : 279 IU/l（10∼34），ALT :
72 IU/l（7∼42）と肝酵素の上昇を認めた．また
LDH : 4,278 IU/l（120∼230）と著明に上昇してい
た．CRP : 0.54（0.27 以下）と軽度上昇を示してい
たが，その他の血液，生化学検査には異常を認めな
かった．








的として sunitinib（50 mg/日）の内服を開始， 1コー
ス終了後の評価で原発巣が SD，肝転移巣は PD で
あった．









Fig. 1. A : Abdominal enhanced computed tomog-
raphy shows a hyper vascular tumor with
necrosis in the frontal space of the right
kidney. B : Abdominal enhanced CT
shows the multiple tumors in the liver.
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Fig. 2. The tumor cells show clear to lightly eosino-
philic cytoplasm, round to slightly ovoid






Fig. 3. A : Positive staining for HMB-45. B : Posi-
tive staining for Meran A.
化学的検索ではメラニン形成マーカーである HBM-
45，Melan-A が陽性であった (Fig. 3）．
以上より上皮様細胞成分が主体となり増殖する












認めるのみであった4,5)．Bleeker ら6) の PEComa-
NOS (PEComa not otherwise specified) 234例の報告で
は，年齢中央値が43歳（ 3 ∼97），女性が約79％で
あった．発生部位は子宮（20％），皮膚（9.4％），肝
鎌状靱帯（8. 5％），後腹膜（7. 7％），結腸 /直腸
（6.8％）で，腫瘍径の平均は 6. 8 cm（0. 5∼30）で
あった．自験例は右腎を下方から圧排している所見で
あり，後腹膜原発と診断した．過去10年の本邦報告31






clear cell tumor（CCT）と腎の angiomyolipoma（AML）
のいずれの腫瘍細胞も1)血管周囲に上皮性に造生
し，2)免疫組織学的にメラノーマ的な特徴すなわちメ
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ラノーマ関連蛋白の HMB-45陽性，電顕所見で
premelanosome 陽性という上記1,2)ともに有する腫瘍







PEComa の由来に関して，de novo 腫瘍として発生
する正常細胞はまだ同定されていない12)．
PEComa family は，angiomyolipoma (AML），clear
cell sugar tumor of the lung (CCST)，lymphangio-
leiomyomatosis (LAM)，clear cell myomelanocytic tumor
of the falciform/ligamentum teres (CCMMT)，その他
様々な臓器の unusual clear cell tumor と定義されてお
り，組織学的相違はなくても原発部位によって診断名
が異なる．例えば，本症例では後腹膜原発と診断した
ので PEComa としたが，腎原発であれば epithelioid
AML となる．組織学的鑑別としては，melanoma，
clear cell sarcoma，GIST，clear cell carcinoma などが挙
げられる13)．












cm 以上，○2 浸潤発育パターン，○3 高度の核異型・細
胞密度の増加，○4 核分裂像（1/50 HPF 以上），○5 壊
死，○6脈管侵襲の 6つを挙げており，その 2つ以上を
満たす場合に malignant PEComa と定義している．自
験例ではすでに転移を有していたことから，malig-
nant PEComa と診断した．Folpe らのリスク分類に従















たが，間もなく PD となった．本症例は腫瘍径が 20
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